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 مقدمه

به ) epidermolysis bullosa) (EB( ااپيدرمولايزيس بولوز
مي شود كه   طيف وسيعي از يك اختلال ژنتيكي اطلاق
. مخاطي است يمشخصه آن شكنندگي مشخص پوست و غشا

 در اين بيماري ضايعات وزيكولوبولوز در پاسخ به تروما ايجاد مي

اين بيماري بر اساس سطح اختصاصي ايجاد شكاف بافتي . شوند
سه زير گروه  تروماي مكانيكي به پوست بهبعد از وارد شدن 
  :شوداصلي تقسيم مي

  اپيدرموليتيك. 1
 )simplex epidermolysis bullosa(  
   لامينالوسيدوليتيك. 2
)junctional epidermolysis bullosa(  
  درموليتيك. 3
 )dystrophic epidermolysis bullosa(  

مل شاكه ضايعات پوستي به طور قابل توجهي متنوعند 
شن، تغييرات اي، اسكار، بافت گرانولياروژن دلمهتاول، 

تظاهرات . هستند ها و فقدان يا ديستروفي ناخن پيگمانتاسيون
ها، مخاط دهان،  خارج پوستي ممكن است در چشم ها، دندان

تناسلي و سيستم  -مري، لوله گوارش، مقعد، مجاري ادراري
ج پوستي مي هاي خار درگيري. عضلاني اسكلتي مشاهده شوند

اي طور قابل ملاحظهبه نحوي كه به  ،دنتواند بسيار شديد باش
خصوصيات و وسعت . سبك زندگي فرد را تحت تاثير قرار دهد

در خفيف . بسيار متنوع است EBهاي دهاني بين انواع درگيري
، مخاط دهان تنها وراثتي epidermolysis bullosa ترين فرم
دهد مي  ي كوچك منتشر را نشان هايي با وزيكولهاگاهي تاول
يابند و زندگي فرد را تحت تاثير بدون اسكار بهبود مي كه سريعاً
هرچند در موارد بسيار شديد، تمام مخاط دهان . دهندقرار نمي

هاي داخل دهاني شديد و به دنبال آن  درگير شده و با تاول
تشكيل اسكار و ميكروستوميا، بسته شدن وستيبول دهاني و 

  .)1(كيلوگلوسا تظاهر مي يابدان
simplex epidermolysis bullosa ي است كه فرمي از بيمار

به صورت غالب به  كمترين شدت و خطر را داراست و معمولاً
تشكيل تاول در اين فرم بيماري درون . رسدارث مي

يون در افتد كه به علت موتاسهاي بازال اتفاق ميكراتينوسيت
ها در اغلب بيماران تاول .)2( است 14و  5هاي كراتين ژن

بعضي انواع . ماند نمي باقيخفيف بوده و بعد از بهبودي اسكار 
 مانند كنندمي گروه فقط دستها و پاها را درگير اين زير

"Kallin syndrome" انواع  .هايپودنشيا نيز همراه است كه با
ديگر اين زيرگروه مي توانند تاولهاي وسيع تري داشته باشند 

 Dowling":نظيركه باعث از دست دادن مو و دندان شوند 

Meara type" . تاولها در اين زير گروه از نوعsimplex 
خونريزي (هموراژيك  عمدتاًبوده  كه اپيدرمولايزيس بولوزا 

كيست ( Miliaو پس از بهبود به صورت  اشندمي ب) دهنده
اثر از خود ) هاي كوچك دانه ارزني كه محتوي كراتين هستند

ر قابل اجتناب است اما تهديد ها غيعود تاول .)3(باقي مي گذارند
  .)4،1(كننده زندگي نيست

junctional epidermolysis bullosa  به صورت مغلوب به
ها درون لامينا لوسيداي غشا پايه ايجاد  ارث مي رسد و تاول

دسموزومال وجود  همي بنورماليتي هاي متنوعآشوند و مي
 5anchoringه ك 3هاي متعددي در ژن موتاسيون. دارد

filament lamin  ر اين نوع د. كند گزارش شده استرا كد مي
پوست مستعد  و نمي شودايجاد در اغلب بيماران اسكار  EBاز 

جمع مي  و كه معمولاًتاول است به خصوص پوست آرنج و زان
 Gravis كه به آن junctional EBنوع از در يك . شوند

junctional EB )Herlitz type (قدر  ها آنتاول .مي شود گفته
- خاطر عفونت و دهيدراشديد هستند كه ممكن است نوزاد به 

     ).1،4(نماند تاسيون شديد زنده
dystrophic epidermolysis bullosa  به شكل غالب و

با شكاف در سطوح زير لامينا  رسد و معمولاًمغلوب به ارث مي
خاطر  همراه است كه به) در پاپيلاري سطحي درميس (لوسيدا 

، EBوع از در اين ن. باشدمي VIIموتاسيون در ژن كلاژن نوع 
كه  VIIمنجر به كاهش يا فقدان كلاژن كلاژنوليز بيش از حد 
 از اجزاء اصلي فيلامنت هاي نگهدارنده ييك پروتئين فيبروز

غير طبيعي يا كاهش  ،فيبريل هاي نگهدارنده. شود، مياست
بين  وجود ندارند و اتصال اپيدرمال از يا كلاًو يافته هستند 

كه كند تاولهايي ايجاد مي، EBنوع ديستروفيك  .رفته است
ها ها و پا دستر متنوع است اما به طور معمول شدت آن بسيا
 Hallopeau-Siemens EBدر يك نوع آن كه . كندرا درگير مي

 ي مكرر و اسكار دست و پا منجر به اتصالها تاول ،نام دارد
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دستكش به نمايي شبيه ايجاد انگشتان دست و پا شده و باعث 
بيماري در زمان تولد . فقدان عملكرد انگشتان مي شود نهايتاًو 

  .)5،4،1(شوديا كمي بعد از آن مشاهده مي
به طور كلي موتاسيونهاي متعدد و بي شمار ژنهاي مختلف 

و فنوتيپ هاي متنوع  EBشناخته شده ي دخيل در بروز 
حاصل از آن، نتيجه گيري را براي آن دسته از مطالعاتي كه 

موتاسيونهاي آللي را در زيرگروههاي  و متعاقباًژنوتيپ  -فنوتيپ
EB  داده اند، دچار پيچيدگي كرده مورد بررسي قرار
  ).6،7(است

 و دهان كردن باز در ، محدوديتهاتاولدردناكي ضايعات و 
 زدن، مسواك منظور به انگشتان و دستها از استفاده در ناتواني

 به مبتلايان يمپريودنش با ارتباط در كه هستند عواملي جمله از
EB، مي مواجه مخاطره با افراد اين در را دهاني بهداشت حفظ 

 كه غالب مطالعات جهت آن از موضوع اين اهميت .)8(سازد
 ضايعات به ابتلا محلهاي را شايعترين دهان مخاط و ها چشم

 ).9-12(شود مي چندان دو گزارش نموده اند، EB مخاطي
 تنها EB به ابتلا از ناشي دهاني -مخاطي عوارض همچنين
 ديدگاه از را بيماري اين بررسي چرايي كه نيستند دلايلي
 اين ابتلاي ي بالقوه استعداد بلكه كند مي توجيه الپريودنت
 مكانيكي تروماي از ناشي دردناك و وسيع ضايعات به بيماران
 و زدن مسواك نظير زندگي عادي هاي فعاليت جريان در وارده
 را ما كه است عللي جمله از ...و نرم غير غذاهاي مصرف حتي

 مبتلايان در الپريودنت مراقبتهاي موضوع به تا دارد مي آن بر
عوامل ذكر شده در كنار مشكلاتي  .)13(بپردازيم EB به

همچون خونريزي بيش از حد حين اعمال دندانپزشكي 
و آنمي ناشي از دست دادن خون به ) مخصوصا اعمال تهاجمي(

در مبتلايان نيز در زمره  EBواسطه ي زخمها و ضايعات دهاني 
  .)14(ح براي اين بيماران قرار مي گيردي مشكلات مطر

  يافته هاي دهاني
شكنندگي مخاط دهان و به دنبال آن ايجاد ضايعات بافت 

در بيماران . شايع است EBنرم داخل دهان در تمام انواع اصلي 
اين  .شوداي داخل دهاني ايجاد مي، تاولهSimplex EBمبتلا به 

 معمولاًسانتي متر بوده و  1كمتر از معمولا ضايعات كوچك 
رسد درگيري با اينكه به نظر مي. ابنديمي بدون اسكار بهبود 

 ،شايع تر استدوران نوزادي در  Simplex EBداخل دهاني در 

اواخر  تاو حتي  بعد از نوزاديها را  تاولي اما بعضي افراد ادامه 
با الگوي توارث كه  يافراد كثرا. كودكي نيز تجربه مي كنند

رمولايزيس اپيد Dystrophic و Junctionalمبتلا به انواع غالب 
 مي باشند ضايعات داخل دهانيداراي  ،هستند بولوزاي وراثتي

تعدادشان  ،سانتي متر بوده 1مشخص بزرگتر از كه به طور 
دردناك  اغلب اروزيو و معمولاً ،Simplex EBبيشتر از نوع 

ريسك ابتلا به اسكواموس سل كارسينوماي  ).1،15(هستند
فرم مغلوب نوع  و مخصوصاً EB مبتلا بهافراد دهاني در 

Dystrophicشرگزا بالاتر ور مشخصيطبه  ، نسبت به ديگران 
 از اين رو اين دسته از مبتلايان مي بايست به صورت. شده است

دوره اي از لحاظ تغييرات در زخمهاي دهاني نظير ميزان 
گسترش زخم و يا سفتي قاعده در حاشيه ي زخم، مورد معاينه 

  ).16-19(قرار گيرند
دچار نقص  معمولاً EBدنداني در بيماران مبتلا به ميناي 
برخي از . مي باشدو داراي شيار يا هايپوپلاستيك  شكل بوده

براي تشكيل  332نظير لامينين  EBپروتئين هاي مرتبط با 
ميناي طبيعي ضروري هستند و كمبود اين پروتئينها در نتيجه 

از  ، در مبتلايان به صورت درجات مختلفيEBي ابتلا به 
از ديگر پروتئينهاي كه طي . هايپوپلازي مينايي بروز مي نمايد

را نام  1-، مي توان كيندلينمي گردددچار نقص  EBابتلا به 
اما در نقش ايفا مي كند  ،برد كه در حفظ انسجام مخاط

  .)20(تشكيل دندان دخالتي ندارد
باعث مي تواند دهاني  وسيعاسكار  ،همانطور كه گفته شد

را در اين  ميكروستوميا و انكيلوگلوسيا شده و حركت زبان
 بينروگاي پالاتال از  ،در اين بيماران. نمايدمحدود  بيماران

وجود ضايعات بافت نرم . مي يابد كاهش وستيبول عمق و رفته
در مواردي كه اين ضايعات شديد هستند منجر به  مخصوصاً

به . يي نرم و اغلب پركربوهيدرات مي شوداستفاده از رژيم غذا
زمان  ،ت زبان و كاهش عمق وستيبولاعلت محدوديت در حرك

 به علاوه. پاك شدن مواد غذايي از دهان افزايش مي يابد
بافتهاي سخت و نرم دهان به همراه بدشكلي انگشتان  تضعيف

در بيمار مي منجر به ناتواني در رعايت بهداشت دهان و دندان 
پوسيدگي و بيماري  يشترشيوع ب كه خود دليلي برگردد 

  ).21-23(استپريودنتال در اين افراد 
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  مراقبتهاي پريودنتال 
نگراني در مورد استفاده از مسواك و : بهداشت دهان

 بيماراناين  معطوف بهتنها  پتانسيل آسيب به مخاط دهان
انجام  .)24(را نيز شامل مي شود والدين و دندانپزشكاننبوده و 

 فرمبه  يانحتي مبتلاو  EBمسواك براي تمام بيماران مبتلا به 
پيشنهادات زير مي . امكان پذير است Dystrophic EB شديد

  :تواند براي انتخاب مسواك مناسب كمك كننده باشد
 .سر مسواك كوچك باشد

 .پرزهاي مسواك نرم باشد

مي توان با شستشوي مسواك با آب گرم قبل از مسواك 
 .تر نيز كرد آنرا نرمزدن 

را كوتاه  پرزهادر بيماران با ميكروستومياي شديد مي توان 
بايد . نها را تميز كردكرد تا بهتر بتوان سطح اكلوزال دندا

مي بعد از كوتاه شدن هنوز نرم باقي  مطمئن شد پرزها
  .)25(مانند

در طول روز به خصوص بعد از وعده  شستشوي دهان با آب
چرا كه مي كند بهداشت دهان كمك حفظ هاي غذايي به 

  .)25(مي شود مواد غذاييدبري ها و رسوبات  باعث برداشت
هاي بهداشت دهان مانند دهانشويه كلرهگزيدين  مكمل

به طور وسيعي براي پيشگيري از بيماريهاي دهان در % 12/0
در كنترل  هرچند كه ،شود توصيه مي EBبيماران مبتلا به 

ن مورد بايد از دهانشويه پوسيدگي ناكارآمد است كه در اي
گزيدين هاي استفاده از كلره يكي از روش. استفاده شودفلورايد 

هفته و هر  2در اين بيماران دهانشويه كردن دو بار در روز براي 
فرمولاسيون بدون الكل اين دهانشويه در . بار است سه ماه يك

  ).25،26(گرددافراد داراي ضايعات دهاني توصيه مي 
  درمانهاي پريودنتال

اسكيلرهاي اولتراسونيك و تكنيك دقتمند از  استفاده ي 
 .)25(تمام بيماران مي تواند مفيد باشدر هاي پاليش كردن د

ها بايد با وازلين يا ديگر بل از شروع كارهاي دندانپزشكي لبق
 ايجاد نيروهاي كششيد تا از چسبيدن وسايل يا نمواد چرب شو

كه باعث آسيب به بافت ها و تشكيل ضايعات مي شود، ممانعت 
  ).25،27(گردد

 لوبريكيشن وسايل مورد استفاده نيز توصيه شدهاز اين رو 
ساخته رهاي دندانپزشكي را مشكل تر كه انجام كاهرچند  ،است

چنداني براي بيمار  سودعده اي اعتقاد دارند كه اين كار و 
به  در اتاق عمل بايد از لوبريكنت هاي محلول در آب. ندارد

براي كنار زدن  .)25(استفاده نمود دليل غير قابل اشتعال بودن
بايد از وسايل پهن استفاده كرد كه  لب و گونه ها ترجيحاً

در مورد ساكشن،  .)27(دهد نيروي وارده بر بافت ها را كاهش
يا روي  ،بايد روي بافت هاي سخت مثل سطح اكلوزال دندان ها

 ساكشن هاي قوياستفاده از و از قرار داده شوند يك رول پنبه 
)high vacuum (اجتناب شود)ساكشن هاي بهره گيري از  .)25

مورد جراحي هاي دهاني  با سر پلاستيكي گرد و كوچك براي
  .)27(ي باشدتاكيد م

قابل انجام  EBمبتلايان به  برايجراحي پريودنتال انجام 
اين گفته در حالي عنوان مي شود كه بنا به دلايلي  .)28(است

به خاص  هايمراقبت، حين عمل همچون خونريزي بيش از حد
مي بايست در  Dystrophic EBمبتلا به بيماران  جراحي منظور

 براي مبتلايان وستيبولوپلاستيي انجام جراح .نظر گرفته شود
كه كيفيت زندگي يا فانكشن مي بايست انجام شود زماني تنها 

، هازسازي دندانبراي با. بيمار متاثر گرديده باشددهاني 
استفاده از ايمپلنت  سابق بر اين، .پروتزهاي ثابت ارجحيت دارد

 بيماران باهاي دنداني و قرار دادن پيوندهاي استخواني در اين 
  ).25- 31(موفقيت انجام شده است

  نتيجه گيري
از نظر شرايط دهاني و  EBبا اينكه بيماران مبتلا به 

موارد سخت و از جمله مشكلات حين كار براي دندانپزشكان 
اطلاعات و مقالات موجود اما  ،به شمار مي آيند منحصر به فرد

 در نظر گرفتنمي توان با  نشان دهنده اين مطلب است كه
از  ،خاص اين افراد و آموزش بهداشت مخصوص به آنها شرايط

ايجاد پوسيدگي و بيماري هاي پريودنتال تا حد مطلوبي 
درمانهاي باشد، جلوگيري كرد و در صورتي كه نياز به درمان 
  .معمول را با رعايت نكات خاص برايشان انجام داد
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Epidermolysis bullosa (EB) is the name given to the group of rare genetically diseases characterized 

by cutaneous and mucosal blistering which sometimes they leave scars too. In some kinds of 

epidermolysis bullosa severe blisterings occur after scares which make the oral hygiene practice 

difficult for them and their parents. Microstomia results from scares make the dental procedures 

difficult for dentists, too. In this way, this study reviewed the main types of this disease, oral 

hygiene care and possible periodontal treatment in epidermolysis bullosa. 

Key words: Cutaneous and mucosal blistering; Epidermolysis bullosa; Periodontal diseases; 

Treatment cares 
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